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RESUMO

Relata-se a descricdo de um relato de caso de uma paciente de 23 anos, na qual foi
descoberto durante a gravidez sinais de anormalidades nos sistemas geniturinario
no segundo trimestre de gestacdo. No decorrer da sua infancia foram detectado nos
seus exames presenca de massas anexial a esquerda, o qual, foi comprovado
agenesia unilateral & esquerda e auséncia do canal vaginal em uma laparotomia
exploratéria. Os indicativos apresentados acima sugeriram a Sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kuster-Hauser( MRKH).

A MRKH também pode ser denominada como agenesia mulleriana, que consiste
em um conjunto de anomalias decorrentes de mé formacgéo nos ductos mulleriano
fazendo com que a mulher apresenta agenesia completa ou parcial da vagina ou
hipoplasia uterina.

Revisamos o0s aspectos clinicos, diagnoésticos, terapéutico que levaram ao

desenvolvimento completo do sistema genitourinario da sindrome MRKH.

Palavras-chave: Anomalias, Geniturinario, Sindrome, Mayer-Rokitansky-Kuster-

Hauser, Relato de caso.

ABSTRACT

We report the description of a case report of a 23-year-old patient, in whom signs of
abnormalities in the genitourinary systems were discovered during pregnancy in the
second trimester of pregnancy. During his childhood, the presence of adnexal
masses on the left was detected in his exams, which proved to be unilateral agenesis
on the left and absence of the vaginal canal in an exploratory laparotomy. The
indications presented above suggested the Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
Syndrome (MRKH).

MRKH can also be called mullerian agenesis, which consists of a set of anomalies

resulting from malformation in the mullerian ducts causing the woman to have



complete or partial agenesis of the vagina or uterine hypoplasia.
We reviewed the clinical, diagnostic and therapeutic aspects that led to the complete

development of the MRKH syndrome genitourinary system.

Keywords: Anomalies, Genitourinary, Syndrome, Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser,

Case report.
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TARDIA

Imagem gque demonstra rim Unico com ureter em calice.



Agenesia renal a esquerda, rim direito apresenta topografia e contornos vicariantes,

sistema poelocalicinal dilatado com calculos presentes, ureter de calibre e tamanhos
usuais e bexiga com contornos normais.
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1 INTRODUCAO

A Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (SMRKH) é uma ma-
formacdo congénita, que ocorre no processo de formacdo dos 6rgdos genitais
femininos, durante a embriogénese. Se da em pacientes de cariétipo 46 XX, com
caracteres sexuais secundarios. Por ser uma ma-formacéo dos ductos millerianos,
as pacientes, comumente, apresentam quadros de agenesia ou hipoplasia grave de
estruturas mullerianas, como, por exemplo, atresia vaginal ou anomalias uterinas e
tubarias2. Sua incidéncia na populacdo é bastante incomum, sendo um para cada

4.000/5.000 nascimentos de meninas3.

A partir da sexta semana do desenvolvimento embrionario, o embrido
apresenta uma invaginacdo do epitélio de revestimento celémico, formando, dessa
forma, uma depressdo que cria um sulco, cujas bordas se fundem para formar os
canais laterais mullerianos. Inicialmente, os canais miuillerianos formam-se no alto da
parede dorsal da cavidade celémica, a qual apresenta crescimento progressivo,
entrando na pelve e fundindo-se medialmente. Posteriormente, o crescimento caudal
leva esse canais, fusionando ao contato com o seio urogenital. As partes fusionadas
transformam-se nas trompas de Fal6pio e a por¢édo caudal, por sua vez, no utero e

na vagina.

A sindrome se apresenta em trés formas diferentes e sua classificacdo é
baseada a partir do acometimento de estruturas do sistema reprodutor. A sindrome
do tipo | consiste em alteracbes que limitam apenas o sistema reprodutor. A
segunda, tipo I, é considerada uma sindrome atipica, que apresenta assimetria e
anormalidades das tubas uterinas. Por fim, a terceira forma estd associada a

hipoplasia, as ma-formacdes cardiacas, renais e 6sseas e a aplasia uterovaginal.
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3 RELATO DE CASO

I.V.W.L, 23 anos de idade, feminino, estudante, solteira, natural e procedente
de Nova Lima-MG. Durante a gestacdo de sua méae 24/03/1997 foi solicitado no pré-natal o
ultrassom morfolégico, no qual foi constatado imagem critica em topografia renal fetal a
direita sugestiva de rim policistico fetal. Ap6s 0 nascimento, em uma consulta de rotina ao
pediatra foi notado ao exame fisico uma distensdo de abdome total. Foi solicitado uma
ultrassonografia abdominal no qual o resultado constatava rim direito com topografia normal,
volume aumentado, contorno liso, espessura normal, area pielovascular com dilatacdo
moderada, dilatagdo ureteral moderada e rim esquerdo néo viabilizado. Além disso, foi
observada cavidade abdominal com presenca de massa cistica volumosa, com contetudo
anecogénico de contornos regulares e bem delimitados, localizada em regido hipogastrica,
com diametro de 53x80x65. A impressao foi hidronefrose moderada a direita, ureteronefrose
a direita e agénesia renal a esquerda.

Diante disso, a crianga, aos dois anos de idade, foi submetida a uma urgente
correcdo cirargica: ureterocistoneostomia unilateral, reimplante ureteral a direita e
genitoplastia. Além disso, foi realizado uma laparotomia exploratéria a qual revelou massa
retroperitoneal, retrovesical de 20cm por 20cm, Gtero primitivo, ovarios ortotépicos, bexiga
deslocada gonialmente, ureter direito dilatado com fibrose distal, auséncia de vagina, introito
vaginal na genitalia externa e rim esquerdo atrofico. Os resultados anatomopatolégicos e
citopatdlogicos demonstraram resultados normais. A paciente fez uso de antibiético bactrim
40 mg/ml por um periodo de seis meses.

Neste periodo a paciente apresentou episédios recorrentes de cistite e
pielonefrite. Devido a isso foi solicitado uma cintilografia renal dinamica, estudo renal com
radiois6topos. A impressao diagnéstica foi: rim direito normoperfundido com boa funcao
depuratoria e eliminagdo lenta e progressiva. A conduta neste caso foi a prescricdo de
bactrim durante seis meses de 12 em 12 horas.

Em 2001 foi realizada uma urografia excretora de rotina, no qual foi
demonstrado hidroureteronefrose & direita. Diante disso, foi orientado o uso de sonda
vesical, e dar continuidade com a medicagdo bactrim somada a dieta restritiva ( sal,
pimenta, carambola e alguns industrializados).

Em sua adolescéncia apresentou desenvolvimento de caracteres sexuais
normais, mas com auséncia de menarca. As suas mamas eram normais, para sua faixa
etaria, os 6rgdos genitais apresentavam pilificacdo e coloracdo normal. Nao fazia uso de
drogas, bebida alcodlica ou tabaco.

Durante uma ressonancia magnética da pelve foi revelado Gtero ante-verso
flexdo unicorno desviado para a esquerda com volume de 30,7cm mas com espessura
preservada e endométrio homogéneo. Presenca de dois ovérios localizados a esquerda e
anteriormente ao Utero com a presenca de foliculos em seu interior, rim direito com grande
ectasia pielocalicinal e rim esquerdo néao visualizado.

Em 2008 foi realizado um novo procedimento: reimplante uretero vesical
unilateral e neovagina, a indicacdo cirdrgica se deu devido a dilatacdo de ureter unico
dilatado, sindrome com agenesia de vagina e utero atrofico e ovario Unico. Os achados
cirurgicos foram: ureter unico dilatado, utero alongado em forma de fita sem estrutura
paraquimentosa correta, ovario esquerdo Unico de tamanho aumentado, vagina esclerética.
Cirurgia realizada em 2010, reimplante ureteral direito, e ampliacdo de neovagina com
impossibilidade de anastomose utero com neovagina devido a auséncia de pediculo



17

vascular definido em corpo uterino que é somente uma estrutura alongada, ampliacdo de
vagina atréfica com zetaplastia em forma tubular. A paciente fez uso oral de anti-
inflamatdrios tramal no pds operatorio e uso tépico da pomada estriol usada por um periodo
de quatro semanas.

Apbs dois meses da cirurgia com 11 anos, teve sua menarca. Diante disso,
passou a realizar acompanhamento médico uma vez ao ano sem intercorréncias até 2016, a
qual submeteu-se a uma ureterorrenolitotripsia rigida unilateral e colocagdao
uretesroscopica de duplo J devido a presenca de célculo de ureter distal a direita.

No ano de 2020, a paciente apresenta Utero de forma e contorno de dimensdes
normais, endométrio de espessura preservada, ovario de forma e contornos e dimensdes
normais, auséncia de massas pélvicas, canal vaginal de aspecto ecografico normal e com
presenca de hidrossalpinte.
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4 DISCUSSAO

A sindrome representa manifestacdo mutavel de um Unico fator genético
subjacente que se pode manifestar contingentemente ou em outra combinacéo de
anomalias vertebrais, renais e genitais (REF). Algumas mulheres podem apresentar
manifestacdes fatais, como disgenesia de ambos os rins, e displasia cervicotoracica
(REF).

A ma formacdo consiste no desenvolvimento mesodérmico € 0 rim
mesonéfrico, este Ultimo resultando em anormalidades nos paramesonefros (Utero e
vagina) e no rim metanéfrico como: agenesia, displasia, ectopia renal, rim em
ferradura, rim pélvico, ou ma rotacéo renal (REF).

No caso a paciente apresenta a forma atipica da sindrome MRKH, pois a
mesma apresenta disgenesia renal esquerda, hidronefrose renal direita, agenesia
vaginal utero em gema e auséncia do ovario direito. Desta forma, inferimos que
esses sinais ndo sdo comuns em todas as mulheres portadoras da sindrome, pois
cada gestacao ira depender de como estara ocorrendo o desenvolvimento fetal.

O diagnéstico da Sindrome € realizado geralmente em pacientes mais
velhas. Pois, devido a sindrome apresentar manifestacdes diferentes dificulta a
realizacdo do diagndstico no pré-natal e ginecoldgico (REF).

A paciente em questdao apresentou na adolescéncia crescimento normal,
desenvolvimento das mamas, presenca de pelos pubianos e axilares, alargamento
das ancas, arredondamento da bacia e aparecimento da menstru¢do. O surgimento
da menarca se deu devido a paciente apresentar niveis de gonadotrofinais normais
e ter realizado a neovaginoplastia precoce na infancia.

Com o decorrer dos procedimentos realizados, a ultrassonografica pélvica e
a laparotomia exploratdria revelaram o desenvolvimento de ambos os ovarios e
Gtero. Desta maneira, caso a paciente tenha a vontade de engravidar ela podera
passar pelo processo da gestacao
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5 CONCLUSAO

A SMRKH ¢é caracterizada por apresentar desenvolvimento das
genitalias externa normais, agenesia de vagina, tubas uterina é ovarios
presentes.

Os exames de imagem da paciente apresentam alteragdes renais,
vagina e Uutero, sendo necessaria a realizacdo da laparotomia
exploradora para concluir o diagndstico.

Devido a isso €& imprescindivel realizar anamnese, exame fisico,
exames laboratoriais e exames de imagem. Devido a a sindrome se
manifestar de formas diferentes o tratamento pode variar de acordo
com cada paciente.
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